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Guzy wywodzące się z aparatu przykłębuszkowego
nerek — rzadka przyczyna nadciśnienia
tętniczego
Juxtaglomerular cell tumor — a rare cause of hypertension
Summary
Juxtaglomerular cell tumor of the kidney is a rare benign
renal neoplasm. It is also a treatable cause of secondary
hypertension. Main clinical features of those tumors is hy-
pertension, which is usual severe and can be resistant to
treatment. The clinical feature, laboratory examination,
imaging examination and differential diagnosis are sum-
marized in the article.
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Guzy wywodzące się z aparatu przykłębuszkowego
nerek wydzielające w nadmiarze reninę stanowią rzadką
postać wtórnego nadciśnienia z potencjalnie usuwalną
przyczyną. W 1967 roku Robertson i wsp. po raz pierw-
szy opisali przypadek guza nerki wydzielającego reninę
u 16-letniego pacjenta ze złośliwym nadciśnieniem [1].
Kihara i wsp. zaproponowali dla tego typu guza
termin: guz wywodzący się z aparatu przykłębusz-
kowego nerki [2]. W 1972 roku Conn i wsp. określili
tę postać nadciśnienia mianem pierwotnego renini-
zmu [3]. W piśmiennictwie światowym opisano jak
dotąd 89 przypadków guzów wywodzących się z apa-
ratu przykłębuszkowego nerek (inna nazwa to guz
z komórek aparatu przykłębuszkowego nerek [JCT,
juxtagromerular cell tumor]).
Trzeba pamiętać, że podobne objawy kliniczne
mogą być spowodowane ekotopowym wydzielaniem
reniny przez złośliwe nowotwory trzustki, nerek, jaj-
ników, płuc czy też guzy Wilma u dzieci [4]. Opisa-
no także ekotopowe wydzielanie reniny przez złośli-
wy guz o charakterze paraganglioma [5]. Podkreśla
się, że niektóre z omawiany guzów cechuje wzmo-
żone wydzielanie proreniny [6]. Warto w tym miej-
scu dodać, że opisano jednostronny przerost komó-
rek aparatu przykłębuszkowego nerek [7].
Guzy utworzone przez komórki aparatu przykłębusz-
kowego mają charakter guzów łagodnych, morfologicz-
nie wykazując cechy hemangioperictoma. Występują naj-
częściej w młodym wieku. Publikowane zestawienia
wskazują, że średni wiek pacjentów wynosił 26,8 roku;
wahał się od 6. roku życia do 69. roku życia [4, 8, 9, 10].
W obrazie klinicznym dominuje nadciśnienie tęt-
nicze najczęściej o ciężkim przebiegu, często oporne
na leczenie hipotensyjne [11–14]. W niektórych
przypadkach przybiera charakter nadciśnienia zło-
śliwego [15]. Opisano też sporadyczne przypadki prze-
biegające z prawidłowym ciśnieniem tętniczym [16].
Poza nadciśnieniem tętniczym częstymi objawami
są: bóle głowy, nudności, wielomocz — szczególnie
nocny, a także wzmożone pragnienie. Stwierdza się
powikłania narządowe związane z nadciśnieniem,
objawy nieraz zaawansowanej retinopatii, jak rów-
nież przerost lewej komory [8–16].
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Do głównych zaburzeń biochemicznych należą
hipokaliemia, często wybitnie nasilona, zwiększona
aktywność reniny oraz zwiększone stężenie aldoste-
ronu w surowicy. W praktyce klinicznej zachodzi
konieczność różnicowania reninoma z innymi po-
staciami nadciśnienia tętniczego ze wzmożonym wy-
twarzaniem aldosteronu i hiperkaliemią [8–16].
Istotnym elementem w różnicowaniu z pierwot-
nym hiperaldosteronizmem jest stwierdzenie pod-
wyższonej aktywności reninowej osocza. W przebie-
gu pierwotnego hiperaldosteronizmu aktywność re-
ninowa jest niska lub bardzo niska, podwyższone
stężenie aldosteronu nie ulega też zmniejszeniu
w odpowiedzi na bodźce fizjologiczne. Zwiększone
stężenie aldosteronu i hipokaliemia mogą towarzy-
szyć nadciśnieniu tętniczemu w przebiegu zwężenia
tętnicy nerkowej. Pomocne w ustaleniu rozpoznania
jest wykazanie prawidłowych tętnic nerkowych za
pomocą odpowiednich metod wizualizacyjnych.
Guzy utworzone z komórek aparatu przykłębusz-
kowego nerek są najczęściej małe i skąpo unaczy-
nione [17]. Do najbardziej wiarygodnych metod po-
zwalających na ustalenie lokalizacji guza należą: to-
mografia komputerowa i rezonans magnetyczny. Ce-
chuje je duża swoistość i czułość [17–20]. Pewne
znaczenie diagnostyczne może mieć wybiórcza arte-
riografia nerek. Czułość tego badania jest mała [21].
W badaniu guz ujawnia się jako awaskularne ogni-
sko w obrębie nerki. Wyrażany jest pogląd, że wy-
twarzana w obrębie guza renina może powodować
miejscowy skurcz naczyń [17–21].
Pomocne w ustaleniu rozpoznania hormonalnie
czynnego guza jest cewnikowanie żył nerkowych
i określenie aktywności reninowej w pobranych prób-
kach krwi [22–24]. Podkreśla się przydatność cewni-
kowania segmentalnych żył nerkowych. Zwiększe-
nie aktywności reninowej po jednej stronie może
wskazywać na to, że w nerce znajduje się guz wy-
twarzający reninę. Metoda ta mimo swoich zalet ma
jednak pewne ograniczenia. Niektóre obserwacje kli-
niczne wskazują, że ze względu na najczęstszą loka-
lizację guza podtorebkową nie zawsze dochodzi do
znaczącego zwiększenia aktywności reninowej w po-
branej próbce krwi żylnej. Albowiem krew z tego
obszaru spływa przede wszystkim przez żyły podto-
rebkowe, omijając główną żyłę nerkową.
Na uwagę zasługują opublikowane ostatnio duże
prace autorów amerykańskich i chińskich [25, 26].
Zawierają one poza opisem kilku przypadków reni-
noma szeroki przegląd światowego piśmiennictwa
dotyczącego omawianej postaci nadciśnienia tętni-
czego. Dong i wsp. obserwowali w latach 2005–2008
w ośrodku akademickim w Pekinie 4 przypadki gu-
zów zbudowanych z komórek aparatu przykłębusz-
kowego. Przedstawili różnice w obrazie klinicznym
tych chorych. U 2 z nich obraz kliniczny był charak-
terystyczny dla reninoma. U 2 pacjentów guz nerki
był wykryty przypadkowo w czasie rutynowych ba-
dań. U jednego z tych pacjentów ciśnienie tętnicze
było prawidłowe, wykryty guz nerki wywodzący się
z aparatu przykłębuszkowego był hormonalnie nie-
czynny. Był to drugi w literaturze pacjent z nieak-
tywnym guzem aparatu przykłębuszkowego [27].
Chory miał 72 lata, według autorów jest pod wzglę-
dem wieku najstarszym opisanym pacjentem z reni-
noma w piśmiennictwie światowym. W pracy przed-
stawiono algorytm postępowania diagnostycznego,
wyróżniono pacjentów z opornym nadciśnieniem
i chorych, u których wykryto guz nerki. Akcentuje to
znaczenie powzięcia podejrzenia reninoma u pa-
cjentów, u których rozpoznano guz nerki.
Druga praca pochodzi z Kliniki Endokrynologii
Uniwersytetu Stanford w Stanach Zjednoczonych
[25]. Autorzy podali wnikliwy opis młodej kobiety
z ciężkim nadciśnieniem tętniczym. Hipokaliemia
ujawniła się u niej w końcowym okresie trwającego
od wielu lat nadciśnienia tętniczego. Guz umiejsco-
wiono za pomocą rezonansu magnetycznego i tomo-
grafii komputerowej. Szerzej omówiono przydatność
cewnikowania segmentalnych żył nerkowych [25].
W celu zwiększenia czułości badania podano pa-
cjentce dożylnie inhibitor konwertazy angiotensyny
— enalapril. Postępowanie to opierało się na hipote-
zie postulującej, że guzy wytwarzające reninę za-
chowują negatywną pętlę sprzężenia zwrotnego —
hamujący wpływ angiotensyny II na wydzielanie re-
niny przez guz. Początkowo u pacjentki mimo cew-
nikowania żył segmentalnych nie uzyskano laterali-
zacji aktywności reninowej. Po dożylnym podaniu
szybko działającego inhibitora konwertazy angioten-
syny (enalaprilu) uzyskano znaczący wzrost aktyw-
ności tego enzymu w próbce krwi pochodzącej z ner-
ki, w której obrębie znajdował się guz wydzielający
reninę. Autorzy konkludują, że cewnikowanie żył
nerkowych połączone z podaniem inhibitora kon-
wertazy angiotensyny zwiększa czułość badania [25].
Należy odnotować, że Dong i wsp. na podstawie
analizy 71 przypadków opublikowanych w piśmien-
nictwie proponują podział guzów z aparatu przykłę-
buszkowego nerek na trzy typy (tab. I). Spośród
przeanalizowanych przez nich przypadków 57 mia-
ło charakter klasyczny, 12 atypowy, natomiast u 2 cho-
rych stwierdzono nieczynne guzy [24].
Kaplan w klasycznej już dziś monografii po-
święconej nadciśnieniu tętniczemu krótki opis
guzów nerki wydzielających reninę uzasadnia
tym, że „opisywane przypadki zostały tak dobrze
udokumentowane, że nowe przypadki rzadziej
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będą uznawane za zasługujące na omówienie” [28].
Przegląd światowej literatury dowodzi, że uka-
zują się nowe opisy kazuistyczne, które posze-
rzają wiedzę o tej rzadkiej postaci nadciśnienia
tętniczego.
Leczeniem z wyboru jest operacyjne usunięcie
guza, które u większości chorych prowadzi do nor-
malizacji ciśnienia tętniczego i ustąpienia nieprawi-
dłowości biochemicznych. Zalecana jest nefrektomia
oszczędzająca (nephron sparing surgery), przeprowa-
dzana niekiedy metodą laparoskopową [29–31].
U niektórych pacjentów zachodzi konieczność wy-
konania nefrektomii. Wybór metody zależy od loka-
lizacji guza w nerce. Guzy położone podtorebkowo
kwalifikują się do oszczędzającej nefrektomii. Guzy
położone w głębszych warstwach nerki, umiejsco-
wione centralnie wymagają przeprowadzenia nefrek-
tomii [25–31].
Na zakończenie należy podkreślić, że każdy przy-
padek ciężkiego, opornego nadciśnienia tętniczego
powinien nasuwać podejrzenie reninoma. Rzadko
występująca choroba wymaga zawsze zachowania
dużej czujności diagnostycznej.
Streszczenie
Guzy wywodzące się z aparatu przykłębuszkowe-
go nerek wydzielające w nadmiarze reninę stano-
wią rzadką postać wtórnego nadciśnienia z poten-
cjalnie usuwalną przyczyną. W obrazie klinicz-
nym dominuje nadciśnienie tętnicze najczęściej
o ciężkim przebiegu, często oporne na leczenie
hipotensyjne. W artykule podsumowano przebieg
kliniczny, diagnostykę różnicową, obrazową i hor-
monalną oraz postępowanie z chorymi z podej-
rzeniem guza wywodzącego się z aparatu przykłę-
buszkowego nerek.
słowa kluczowe: guz wywodzący się z aparatu
przykłębuszkowego nerek, renina, aldosteron,
hipokaliemia, cewnikowanie żył nerkowych
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